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急性脳症は小児の急性神経疾患の中でも、最も重篤なものです。インフルエンザ、突発性発疹、

ロタウイルス胃腸炎、RS ウイルス感染症などの、主にウイルス感染症の経過中に、けいれんと、

それに引き続いて認められる意識障害で発症します。適切な診断加療を行っても死亡するケース

や、助かっても神経学的後遺症になやまされる小児も少なくありません。わが国の統計によると

年間発症数は 1000 人程度です。わが国は欧米にくらべ、急性脳症の罹病率が高く、1980 年代か

ら急性脳症が注目され始め、1990 年代から 2000 年代にかけては神経放射線診断学の進歩とも

あいまって急性壊死性脳症(ANE)、けいれん重積型（二相性）急性脳症、脳梁膨大部脳症(MERS)

などの新しい急性脳症症候群が日本から相次いで提唱され確立されました。日本は急性脳症の研

究において世界をリードしており、昨年 2016

年 7 月には世界で初めての小児急性脳症国際

シンポジウムがわが国で開催され、私はその

会長を務めました。そしてこの国際シンポジ

ウム開催と同時期に、これまでの国内外の小

児急性脳症に関する英知を集積し、小児急性

脳症診療ガイドラインを日本小児神経学会か

ら国内に発信することができました。本番組

ではその概略を述べたいと思います。

さて、小児急性脳症とはどのようなものを指すのでしょうか？ その定義はなんでしょう？



さきほどご紹介した国際シンポジウムを開催

して強く感じたことの一つに諸外国、とくに

欧米とわが国の小児急性脳症の概念がやや異

なることです。急性脳症の定義として国際的

に統一されたものはないのですが、わが国に

おいては小児急性脳症とは病理学的に「急激

で広範囲な非炎症性脳浮腫による機能障害」

を指し、臨床的には「感染症に関連して急激に

発症し、一定期間以上継続する意識障害を主

体とする症候群」を指します。ちょっと大まかなすぎる概念のような気もします。もう少し具体

的に述べますと、意識障害の程度の度合いを示す Japan Coma Scale で 20 以上、すなわち体を

ゆさぶることにより開眼するような意識障害が急激に発症し、それが 24 時間以上持続すること、

となります。また脳浮腫が認められることは必須条件なのですが、最近では MRI 画像診断の進歩

により拡散強調画像検査などで脳浮腫が容易に描出され、診断に大変に役立ちます。しかしなが

ら浮腫が非炎症性であることを臨床的に証明するのはなかなか難しいこともあります。脳炎や髄

膜炎などの炎症性中枢性疾患の鑑別は、腰椎穿刺を行い脳脊髄液検査で細胞数増多がないことを

確認するのが実際的だと思いますが、脳脊髄液検査だけでは脳炎・髄膜炎を完全には否定するこ

とは、時として難しい場合もあります。意識障害については睡眠や、抗けいれん薬・麻酔薬など

の副作用や心因性発作などを除外する必要もあると思います。

以上、小児急性脳症の概念を述べましたが、それでは実際に臨床の現場ではでどのように診断

したらよいのでしょうか？ 臨床的な面からみて診断に最も重要な点は、しばしばウイルス感染

症などの発熱に伴うけいれんで発症し、そのあとに意識障害が遷延することです。しかしその客

観的評価のためには、まず一般血液生化学検査、一般尿検査を行い、引きつづいて放射線学的検

査や脳波検査などを行います。場合によっては迅速に最終診断には至ることができない場合もあ

りますが、その疑いがあれば少し時間をおいて

施行することで診断に至ることができる場合

もあります。いずれにしてもけいれんのあとに

意識が完全回復しない場合は、まず急性脳症を

疑って精査をしてゆくべきでしょう。また、先

天性代謝疾患に関連した急性脳症などの場合

は、急性期の検体を使用した特殊検査を施行す

ることによってはじめて最終診断できる場合

が少なくないので、それらの検体を冷凍保存し



ておき後日、より詳しい検査を行うことも必

要でしょう。また血液中あるいは髄液中サイ

トカインを測定することは、急性壊死性脳症

などのサイトカインの嵐によってもたらされ

ると考えられる急性脳症の診断には、参考に

なります。神経放射線学的検査は救急の現場

では、まず頭部 CT 検査を施行し、もしバイタ

ルが安定し安全に施行することが確認できた

場合に、拡散強調画像を含む頭部 MRI 検査も

追加して施行します。先ほど述べましたよう

に脳浮腫が認められるか、どこの部位に存在

するのか、またその範囲はどの程度かなどを

確認します。小児急性脳症はそのタイプによ

り特徴的な神経放射線画像を認めます。例え

ば急性壊死性脳症は両側視床の対称性の拡散

能低下を示す浮腫を特徴とし、また基底核、側

脳室周囲大脳白質、小脳歯状核周囲、橋・中脳

被蓋にも病変を認めます。急性散在性脳脊髄

炎でも視床に病変を認めることがあるのです

が、 この場合の浮腫では拡散能は上昇する傾

向があり鑑別することができます。けいれん

重積型急性脳症、いわゆる二相性脳症では、多

くはけいれん重積後４－５日目に出現する遅

発性の群発けいれんが認められ、意識障害が

再度重篤になるタイミングでは MRI拡散強調

画像にて皮質下白質が高信号となります。中

心溝付近は傷害されにくく、病変部位が前頭

部優位であり、急性期を過ぎて浮腫が消失した時点でも SPECT などで脳血流を測定するとやは

り前頭葉優位に障害が確認されることが多く、臨床的にも情動運動や行動上の問題など前頭葉症

状が認められる場合「前頭葉を主として障害する乳幼児急性脳症」と呼ばれます。脳波では全般

性ないし局在性の速波成分の乏しい高振幅非律動性徐波や低振幅脳波の出現があるかどうかにつ

いて検討します。脳波所見は異常を示すことが多いのですが、急性脳症を診断することはなかな

か難しい場合も少なくありません。しかし amplitude-integrated EEG などで脳波モニターを行

うことは臨床的な経過を追う上で有用であると考えられその施行が推奨されます。



さて、急性脳症の治療はどのようにしたらよいのでしょうか？ 急性脳症の発症はほとんどの

場合、遷延するけいれんで発症します。急性脳症の是非にかかわらずけいれんが遷延化し重積状

態になってしまう場合、神経組織は不可逆的

な障害を受けますので、とにかくけいれんを

止めることをまず第一に考えなければなりま

せん。遷延化したけいれんは、しばしば止める

ことが困難な場合もありますが、そこで肝心

なのは、第一選択薬であるミダゾラムやジア

ゼパムを、むやみに定められた量以上に使用

しないことだと思います。第一選択薬が無効

と判断されれば速やかに第二選択薬に移行す

ることが肝心です。第二選択薬はフォスフェ

ニトインやフェノバルビタール、場合によっ

てはレベチラセタムを使用します。これでも

けいれんが消失しなければバビツールを使用

するのですが、集中管理を十分に行えるよう

な施設でおこなうことが望ましいと考えられ

ます。

さて、これらのけいれんに対する治療と同

時に急性脳症のタイプにかかわらず、全身状

態をできうる限り改善し、かつ維持するため

の支持療法を行うことが急性脳症治療の基本

となります。けいれんや蘇生などの救急治療

を行い、急性脳症が疑われたら緊密な連携を

行いつつ三次救急医療施設ないしそれに準ず

る施設への適切な搬送を考慮します。急性脳

症のタイプや重症度に応じた全身管理が行わ

れることが推奨されますが、その全身管理に

は呼吸管理、循環管理、中枢神経管理、体温管

理、血糖・電解質管理、栄養管理が含まれます。それぞれの領域において必要なモニタリングに

よって、24 時間体制での集中治療による全身管理が行われなければなりません。小児の急性脳症

における脳低温・平温療法の有効性に関する明確なエビデンスはなく、その方法も確立されてい

ませんが、積極的に施行している施設もあります。急性壊死性脳症などのサイトカインの嵐によっ



て発症することが推定されているタイプの急

性脳症ではメチルプレドニゾロンの大量療法

など副腎皮質ステロイドの効果が期待されま

す。その他の治療方法としてガンマグロブリ

ン療法や血液浄化療法については、はっきり

した効果のある証拠のないのが現状です。

以上小児急性脳症のガイドラインの概説を

行いました。本放送内容が皆様の診療のお役

にたつことができれば幸甚です。
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